Introduzione

Questo opuscolo, redatto dallIPG/CF (Gruppo Internazionale di Fisioterapia per la Fibrosi Cistica), presenta il
razionale e le peculiarita delle principali tecniche di drenaggio delle secrezioni bronchiali utilizzate per la fibrosi cistica in
diversi paesi. Il contenuto di questo opuscolo & essenzialmente tecnico e pud contribuire a fornire diversi spunti agli
operatori sanitari, in particolare ai fisioterapisti, che lavorano nei Centri di cura per la Fibrosi Cistica. Ci sembra che gli
operatori sanitari possano rappresentare il principale destinatario delle informazioni qui raccolte.

La Riabilitazione respiratoria deve continuamente adattarsi alla situazione di malattia del paziente, alla sua eta e al
suo stile di vita; gli schemi terapeutici, che i fisioterapisti propongono loro, devono percio poter essere compresi, condivisi e
verificati nella loro efficacia. E' necessaria una continua interazione tra fisioterapista, medico e paziente per adattare il
trattamento nel tempo.

Questo opuscolo puo fornire anche a pazienti adulti o genitori le informazioni essenziali per comprendere il significato
dei regimi terapeutici. Considerando che il contenuto di questo testo & prevalentemente tecnico € non sempre facile nella
comprensione, suggeriamo di utilizzarlo come complemento alla discussione tra fisioterapista e paziente o famigliari o
come allegato alle istruzioni per una determinata tecnica.
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1 Introduzione all'opuscolo di fisioterapia in Fibrosi Cistica

Caro Lettore,

La fibrosi cistica (CF) € una malattia genetica che affligge da 1:2500 a 1:3500 neonati di razza
bianca, mentre sembra meno frequente tra i popoli del Medio Oriente, Africa, Asiae Sud America.

La fibrosi cistica (CF) é incurabile e fatale, ma data la diffusione delle tecniche terapeutiche
nellultima decade, miglioramenti significativi si sono avuti sia per la qualita della vita sia per la
aspettativa di sopravvivenza.

La fibrosi cistica (CF) coinvolge principalmente i sistemi respiratorio e digestivo, provocando nel primo insufficienza
polmonare cronica e distruzione polmonare e nel secondo, atrofia pancreatica, alterazione della mucosa intestinale e
conseguente malassorbimento con riduzione della crescita. Solo recentemente si & compreso che il problema sta
nellincapacita delle cellule a trasportare sale nell'epitelio bronchiale e nei dotti del pancreas e di altri organi. La
conseguenza di questo difetto € la produzione di un muco denso e viscoso, che risulta di difficile rimozione causando cosi
ostruzione dei dotti e facilitando lo sviluppo di infiammazione e di infezioni.

La fisioterapia toracica € sicuramente il pit importante trattamento nella vita di tutti giorni per i pazienti con la fibrosi
cistica(CF), in quanto aiuta gli ammalati a sciogliere e liberare il muco viscido dai loro polmoni. Dunque il fisioterapista
esperto e ben istruito, puo aiutare ogni ammalato di fibrosi cistica(CF) ad individuare ed eseguire la tecnica di fisioterapia
piu efficace per se stesso.

La CFW*(Organizzazione Mondiale della Fibrosi Cistica) é grata alla IPG/CF* per la realizzazione di questo
opuscolo. Sono certo che sara di grande utilita agli ammalati di fibrosi cistica (CF), alle loro famiglie e ai loro terapeuti per
ottenere una conoscenza piu accurata di come usare le tecniche di fisioterapia per raggiungere una condizione di salute
ottimale.

Herman Weggen

Presidente CFW

Olanda

* Cystic Fibrosis Worldwide (CFW é il successore della ICF(M) A e IACFA)
* International Physiotherapy Group for Cystic Fibrosis
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La fisioterapia toracica rappresenta una pietra miliare nel trattamento della fibrosi cistica (CF). Il suo
obiettivo principale € di provocare il distacco e la rimozione delle secrezioni bronchiali e poi di mantenere
una buona resistenza allo sforzo fisico ed una buona postura. La fisioterapia toracica deve essere gestita
con un programma giornaliero, adattandola alle necessita del paziente e inserita nel contesto piu globale
della vita di relazione.

La fisioterapia toracica moderna consiste di alcune tecniche e di esercizi tesi fondamentalmente al

== distacco, al trasporto e alla rimozione dall'albero bronchiale del muco viscoso. Le tecniche di liberazione
deIIe vie aeree sono cambiate grazie alla maggior comprensmne della fisiopatologia respiratoria, alla ricerca ed ai progressi
in medicina, ed all'introduzione del controllo di qualita e alla ricerca di base. Questo libretto presenta le tecniche che la
IPG/CF (The International Physiotherapy Group for Cystic Fibrosis) ha ritenuto piu importanti da citare in questa ultima
edizione. In effetti @ compito della IPG/CF rivedere e sviluppare le strategie e le tecniche di terapia e di valutare le nuove
tecniche da includere.

La fisioterapia toracica é un processo dinamico e noi dobbiamo continuamente chiederci: Quali sono i problemi del
pazienti secondo la fisiopatologia e le sue implicazioni? Cosa possiamo aspettarci? Quale € il tipo di trattamento ed il suo
dosaggio ottimale per un trattamento giornaliero o periodico? Quale approccio, 0 quale tecnica o combinazione di tecniche
soddisfa i criteri di qualita: 'GEMS' (Gentile,Efficiente,Motivato e auto sufficiente) . | pazienti passano molto tempo facendo
terapie. E quindi deve essere GEMS affinché si possa rimanere fedeli per lungo tempo al programma terapeutico.
L'approccio deve permettere al paziente di partecipare attivamente al trattamento e di poterlo comprendere e condividerlo a
lungo.

Il fisioterapista deve avere una percezione corretta dei bisogni del paziente, una conoscenza delle tecniche ed
avere la necessaria esperienza professionale per poter affrontare e risolvere i problemi mentre fornisce al paziente il
trattamento ottimale.

Sono onorata ed orgogliosa di presentare questa nuova edizione de 'La fisioterapia nella cura della fibrosi cistica”.

Per conto della IPG/CF

Sandra Gursli
Presidente della IPG/CF
Norvegia
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2 Tecniche di liberazione delle vie aeree
Tecniche di respirazione a ciclo attivo (Active Cycle of Breathing Techniques - ACBT)

La tecnica di respirazione a ciclo attivo (Active Cycle of Breathing Techniques - ACBT) € usata per mobilizzare e
liberare il muco bronchiale in eccesso (Pryor et al 1979). | componenti della ACBT sono: il controllo della respirazione
(BC), gli esercizi di espansione del torace (TEE), e la tecnica della respirazione forzata (FET). Il regime € flessibile, fatto
su misura per l'individuo e puo essere usato sia per gli anziani che per i giovani come anche per i piu sani e per quelli molto
ammalati. E'stato descritta per la prima volta da Thompson e Thompson nel 1968. La tecnica ACBT puo essere usata da
soli 0 con I'assistente e in qualsiasi posizione.

Il controllo del respiro (Breathing Control - BC) € dolce, con una respirazione rilassata nel'ambito del TV (volume
corrente) cercando di usare la parte bassa toracica con rilassamento della parte alta e delle spalle (Webbers & Pryor 1998).
Le pause sono parti essenziali di questo ciclo in quanto permettono di riposarsi e di prevenire un aumento dell'ostruzione
respiratoria. La lunghezza della pausa € soggettiva e dipende dai segni di ostruzione bronchiale evidenziati da ogni singolo
paziente.

Gli esercizi di espansione toracica (Thoracic Expansion Exercises -TEE) consistono di respiri profondi dando enfasi
all'inspirazione ma con una espirazione silenziosa senza sforzo. L'espansione della parte bassa toracica va incoraggiata.
Con un aumento del volume polmonare, la resistenza al flusso aereo si riduce per effetto dell'attivazione dei canali
collaterali. (Menkes & Traystman 1977). La mobilizzazione del muco puo essere facilitato dal passaggio dell'aria lungo
questi canali e cioe dietro le secrezioni. In alcuni pazienti trattenere il respiro alla fine dell'inspirazione per tre secondi puo
aumentare questo effetto. Dopo tre o quattro esercizi di espansione toracica si puo effettuare uno scuotimento toracico o
una percussione (clapping) per poi proseguire con un controllo della respirazione. La percussione (clapping) e lo
scuotimento toracico possono essere utili in alcuni ma non necessari in altri.

La tecnica di espirazione forzata (Forced Expiration Technique - FET) é la combinazione di una o due espirazioni
forzate (huffs) con periodi di controllo della respirazione. Le espirazioni forzate, riducendo i volumi polmonari, permettono
la mobilizzazione delle secrezioni nelle zone periferiche. Quando il muco ha raggiunto le vie aeree prossimali piu grandi e
piu alte, una espirazione forzata o un colpo di tosse a volume polmonare aumentato puo essere usato per eliminarlo. La
lunghezza dell'espirazione e la forza di contrazione dei muscoli espiratori dovranno essere guidate al fine di ottenere la
massima espulsione di secrezioni.

Durante una manovra di espirazione forzata (per esempio un “huff’) si verifica una compressione delle vie aeree “a
valle” (verso la bocca) del punto di uguale pressione (West 1997). Questa azione compressiva (di “squeezing”), che si
sposta verso la periferia (verso gli alveoli) man mano che si riduce il volume polmonare, facilita lo spostamento delle
secrezioni.

La tecnica ACBT puo essere introdotta, come gioco respiratorio, all'eta di due anni. Dall'eta di otto 0 nove anni
circa, il bambino pud cominciare ad assumersi la responsabilita del proprio trattamento rendendosi gradualmente
autonomo.

La tecnica ACBT non dovrebbe mai essere scomoda o stancante e I'espirazione forzata mai essere violenta. Si puo
assumere qualunque posizione a seconda delle esigenze dellindividuo. La posizione seduta é spesso efficace e la
aderenza al trattamento risulta migliore che in altre posizioni. In alcuni pazienti & stato dimostrato sperimentalmente che
possono risultare piu efficaci le posizioni supine. In alcuni pazienti e stato valutato che altre posizioni gravita-dipendenti
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possono risultare efficaci. E’ stato dimostrato che la posizione orizzontale, sul fianco € efficace come la posizione inclinata
a testa in giu e preferita dai pazienti (Cecins et al 1999).

Aclive Cycle of Breathing Techniques
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BC: respiro controllato
TEE: esercizi di espansione toracica
TEF tecnica di espirazione forzata

Tale tecnica € molto flessibile come dimostra il grafico: Puo variare da giorno a giorno e puo variare tra soggetti
diversi. La tecnica puo essere ripetuta fino a che I'espirazione produce un suono secco senza segni di mobilizzazione di
muco oppure puo essere interrotta per riposarsi. Si raccomanda di mantenere la stessa posizione per almeno dieci minuti
se produttiva. Se occorre usare piu di una posizione, due posizioni differenti per seduta saranno sufficienti. Il tempo
richiesto complessivamente per un trattamento € da dieci e trenta minuti. 1l fisioterapista e/o il paziente determinano sulla
base dei risultati il regime piu adatto, la posizione pit produttiva, la lunghezza e il numero di trattamenti da fare ogni
giorno.

Studi condotti sull'uso della tecnica di respirazione a ciclo attivo - ACBT hanno mostrato che questa € la tecnica piu
efficacie per il distacco e la rimozione delle secrezioni (Pryor et al 1979, Wilson et al 1995). Altri studi hanno evidenziato
che non viene migliorata dall'aggiunta della PEP (Hofmeyr et al 1996), del Flutter (Pryor et al, 1994, Pike et al 1999) o dal
clapping (Pryor et al 1981).

In seguito all'applicazione di ACBT é stato dimostrato un miglioramento della funzione polmonare (Webber et al
1986) e assenza 0 non peggioramento dell'ipossemia (Pryor et al 1990).
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Drenaggio autogeno - Autogenic Drainage (AD)

Il drenaggio autogeno (Autogenic Drainage - AD) € una tecnica basata su principi moderni della fisiologia
respiratoria. Il flusso espiratorio & la forza attiva che viene utilizzata per mobilizzare il muco. Nelle malattie polmonari
croniche ostruttive (COPD) si raggiungono flussi piu alti nelle medie e piccole vie aeree utilizzando espirazioni controllate
nei vari stadi della capacita vitale. Il drenaggio autogeno consiste in una serie di importanti principi individuali che
permettono al paziente di sviluppare la migliore tecnica possibile di drenaggio e che meglio si adatta alla loro patologia ed
alla loro funzione polmonare.

Breathing in Autogenic Drainage
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Lo studio degli indici di funzionalita polmonare ha dimostrato che movimenti espiratori correttamente dosati
aumentano il flusso ed i volumi contrariamente alle espirazioni forzate. Inoltre tale aumento di flusso dura piu a lungo, e
cosi riesce a spostare le secrezioni per una distanza maggiore durante ogni espirazione. Attraverso un'adattamento del
volume respiratorio corrente a basso, medio o alto volume polmonare, a seconda che il muco sia localizzato a livello
periferico, medio-alto o centrale, si ottengono flussi migliori nelle vie aeree interessate senza causare un incremento di
resistenza negli altri settori. Un dosaggio corretto della sola forza espiratoria incrementa molto poco la resistenza
bronchiale, mantiene bassa la pressione del gas alveolare e non causa un precoce collassamento delle vie aeree. In
aggiunta allevia lo sforzo espiratorio e riduce la presenza di movimenti respiratori paradossi. Per ragioni sconosciute lo
stimolo a tossire & meno forte cosi che la tosse pud essere inibita con facilita.
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La tecnica del Drenaggio Autogeno

1. Scegliere una posizione che faciliti la respirazione come seduti o sdraiati.

2. Liberare le vie aeree superiori (naso e gola)

3. Inspirazione

a. Inspirare lentamente la quantita necessaria di aria attraverso il naso tenendo aperte le vie aeree per evitare
I'asincronia ventilatoria. Usare il diaframma e/o la parte bassa del torace se possibile.

b. Bloccare il respiro per 3-4 secondi, duranti i quali tutte le vie aeree superiori sono tenute aperte,
migliorando cosi il riempimento omogeneo di tutte le parti del polmone. Durante questa particolare
fase una discreta quantita d'aria si sposta dietro le secrezioni.

c. A seconda che le secrezioni ristagnino nelle vie aeree periferiche, medio-grandi o nelle grandi, il volume
corrente necessario viene ventilato a basso, medio o alto volume polmonare.

4, Espirazione
a. Preferibilmente espirare attraverso il naso se il flusso non ne risulta rallentato.  Se la velocita scende

rapidamente o se si vuol sentire i rumori bronchiali meglio, espirare dalla bocca. In questo caso mantenere
tutte le vie aeree superiori (glottide, gola, bocca) APERTE.

b. La forza espiratoria € cosi BILANCIATA che il flusso espiratorio raggiunge il suo punto piu alto SENZA causare
compressione nelle vie aeree.

c. Espirando correttamente si puo sentire distintamente il muco. Posando una mano sulla parte superiore del
torace, s puo avvertire la vibrazione del muco. La frequenza di queste vibrazioni ci da l'idea di dove il
muco ristagna maggiormente. Questo controllo a feedback rende possibile e piu facile adattare la tecnica.

5. Ripetere il ciclo respiratorio. Inspirare lentamente per evitare che il muco torni indietro. Continuare a respirare
finche il muco comincia a raccogliersi spostandosi in alto. Se questo accade il livello del volume corrente ventilato
gradualmente si alza. Dunque, il respiro passa da un basso ad un alto livello di volume polmonare. In fine la
raccolta di muco arriva nella trachea da dove pud essere evacuato mediante una espirazione forzata oppure da
una soffiata ad alto volume. Si deve evitare di tossire il pit possibile.

Frequenza

La durata ed il numero di applicazioni di DA dipendono dalla quantita di muco e dalla sua densita e viscosita.
Pazienti esperti riescono a svuotare il polmone piu rapidamente di altri. 1l drenaggio dovrebbe essere sempre molto
accurato e completo.

J. Chevaillier, P.T.
Zeepreventorium
5 Koninkluke Baan
B8420 De Haan

Belgium

Telefono: +32-592 33911
Fax: +32-592 34057
Email: jean.chevaillier2@yucom.be
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Drenaggio Autogeno Modificato (M A D)

Il Drenaggio Autogeno € una tecnica di autotrattamento, efficace per rimuovere il muco dalle vie aeree. I
Drenaggio Autogeno (Autogenic Drainage — AD) é stato sviluppato da un gruppo di lavoro in Belgio. E’ stato adattato da
un gruppo di lavoro Tedesco nel 1984 e modificato ulteriormente come AD modificato (M AD) in cooperazione con
Professor Lindemann dell'Ospedale Pediatrico dell’'Universita di Giessen, Germania.

Metodo
Inspirazione attraverso il naso — pausa — espirazione attraverso il naso o la bocca.
Fase passiva: I'inizio dell'espirazione avviene con flusso rapido senza l'intervento dei muscoli respiratori.
Fase attiva: verso la fine dell'espirazione il flusso € piu lento e avviene con l'intervento controllato dei muscoli respiratori.

IRV Q‘f—" %
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/WV\/-\Exy ,_\ 7 F X_\ f ¥
< 2
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ERYV EXP \f' II"«'J 1I'"r

La durata dell’'espirazione é determinata dalla quantita e dalla posizione del muco nelle vie aeree, i.e. meno muco
nelle grande vie aeree piu lunga sara I'espirazione, pit muco nelle grandi vie aeree piu corta I'espirazione. Espirare contro
una resistenza evita il collasso o spasmi bronchiali nei casi dove il sistema bronchiale & instabile e/o iperattivo.

Efficacia

La respirazione profonda causa una variazione del diametro dei bronchi, e questo causa movimento del muco.
Questo effetto elastico nei polmoni e nei bronchi durante un espirazione passiva sposta il muco in alto verso la bocca
contro la forza di gravita. L’espirazione attiva se adeguata spinge il muco fuori delle vie aeree piu piccole dentro quelle piu
grandi.

Procedure

Le manovre respiratorie si eseguono sia in posizione seduta che sdraiata, respirando con il torace bloccato e con
solo il movimento del diaframma — si pongono le mani sul petto e sull'epigastrio per monitorare il respiro e lo spostamento
delle secrezioni, quest'ultimo evidenziato dal rantolio nelle vie aeree superiori e nella trachea. Non appena il muco
raggiunge la laringe, puo essere espulso con un colpo di tosse senza sforzo. Quando indicato il muco dovrebbe essere
sputato, tossendo contro resistenza.
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Espirazione a Pressione Positiva - Positive Expiratory Pressure (PEP)

| motivi che supportano l'utilizzo del trattamento con Espirazione a Pressione Positiva (PEP) nella Fibrosi Cistica
sono descritti in ‘Andersen JB & Falk M, Chest Physiotherapy in the Pediatric Age Group. Respir Care 36; 546-522, 1991.

Al Centro per la Fibrosi Cistica Danese di Copenhagen, il trattamento PEP viene effettuato come indicato:
Il sistema PEP (Astra Tech, Denmark) consiste in una maschera ed una valvola monodirezionale sulla quale possono
essere inseriti resistenze espiratorie variabili. Fra la valvola e la resistenza pud essere inserito un manometro che misuri il
livello pressorio prescelto. Il diametro della resistenza usato nei trattamenti pud variare per ogni singolo paziente per
ottenere durante la parte intermedia dell'espirazione un valore continuo di PEP di 10 — 20 cm H20. Questa pressione
dovrebbe essere mantenuta durante la respirazione del volume corrente solo con leggere espirazioni attive.

Il trattamento si effettua da seduti e i bambini piccoli vanno tenuti in braccio. Un trattamento consiste di cicli di
respirazione con la PEP seguiti da un espirazione forzata o da un colpo di tosse.

La frequenza e la durata di ogni trattamento devono essere adattate all'esigenze dei singoli pazienti. In condizioni
stabili di malattia polmonare sono raccomandate 2 sedute al giorno di circa 10-15 minuti.

Physiotherapists: Merete Falk & Mette Kelstrup
Department of Physiotherapy - Rigshospitalet
DK 2100 Copenhagen - Denmark

Telefono: +45-354 53545

Fax: +45-354 56717
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HI-PEP

Tecnica

La tecnica dell'espirazione ad alta pressione (High Pressure PEP) con maschera PEP, utilizza la espirazione
forzata contro resistenza data dalla maschera (PEP), per mobilizzare e trasportare le secrezioni nelle vie aeree. Lo
strumento usato per questa tecnica é lo stesso di quello descritto nel capitolo precedente, ancorché equipaggiato con un
altro manometro per il monitoraggio di pressioni piu alte. La terapia e effettuata in posizione seduta con i gomiti
appoggiati su un piano e le spalle avvicinate a collo per sostenere e supportare gli apici polmonari.. Si
eseguono 8-10 respiri con PEP utilizzando un respiro corrente moderatamente aumentato, poi il paziente inala
fino alla capacita vitale ed esegue poi un espirazione forzata contro resistenza. Cosi facendo mobilizza le secrezioni che di
solito provocano una tosse a basso volume polmonare. Dopo aver sputato il muco, si ripete la stessa tecnica finché non si
produce piu muco. Attenzione a non terminare queste espirazione forzate prima che si raggiunga il volume residuo, le
pressioni espiratorie possono raggiungere di solito i 40 - 100 cm di H20. La dimensione della resistenza all'espirazione e la
pressione sviluppata contro di essa e determinata individualmente per mezzo della spirometria assistita. E’ per questo che
il foro di uscita della maschera PEP € connesso ad uno spirometro, e il paziente esegue attraverso una serie di resistenze
con diametri diversi la misura della FVC. Il diametro della resistenza per la terapia giornaliera e scelta sulla base della
massima omogeneita nel comportamento espiratorio delle diverse sezioni polmonari evidenziato dalla forma della curva
flusso-volume misurata sullo spirometro.

Background Fisiologico

Quando il valore della resistenza espiratoria aumenta, di solito si ha una progressiva omogeneizzazione del
comportamento espiratorio delle diverse aree polmonari. Questo & particolarmente importante per i pazienti FC che hanno
bronchiectasie diffuse. Queste sono lesioni ad alta instabilita bronchiale che tenderanno ad occludere le vie aeree
bronchiali non appena saranno sottoposte ad una qualsiasi pressione positiva espiratoria(tosse, alcune tecniche di
fisioterapia toracica, iperventilazione durante gli esercizi) e quindi ad interrompere il flusso d'aria dalle aree polmonari a
monte. Quest'ultime rimarranno distese dall'aria intrappolata mentre le regioni alveolari a monte delle vie aeree meno
danneggiate contribuiranno a formare il volume ed il flusso espiratorio.
Da un punto di vista fisiologico, in queste lesioni instabili i punti di ugual pressione si bloccheranno per quasi tutta la durata
di un'espirazione forzata invece di spostarsi gradualmente verso la bocca. Conseguentemente, le vie aeree piu
danneggiate verranno a far parte del settore polmonare dove il flusso resta bloccato e compresso, e qui dove c'é maggior
hisogno verra a mancare il meccanismo piu efficace nella liberazione delle vie aeree.

Questo handicap meccanico tipico negli stadi avanzati di malattia nella fibrosi cistica, puo essere corretto facendo
espirare contro una resistenza espiratoria di dimensioni idonee. Nella prima parte di un'espirazione forzata, la pressione a
monte dell'ostacolo causa una omogeneizzazione, e una lenta evacuazione espiratoria da tutte le aree polmonari. Quando
cio viene registrato con un grafico flusso-volume, questo effetto € indicato dal plateau del tracciato espiratorio. Le aree
polmonari a monte delle bronchiectasie evacuano allo stesso modo di quelle a monte delle vie aeree meno danneggiate. In
fine la perdita di volume polmonare causa una riduzione della pressione elastica di rimbalzo tale da non permettere
ulteriormente il mantenimento della fase di plateau.

| punti di ugual pressione, precedentemente bloccati a livello della resistenza, ricominciano a spostarsi in senso
distale dalla trachea verso la periferia bronchiale.

Questa importante fase terminale nella manovra PEP ad alta pressione ha un effetto dinamico di compressione di
tutte le vie aeree bronchiali, mentre in una espirazione senza carico I'onda di compressione si muoverebbe attraverso la
parte danneggiata ad un volume polmonare molto basso. Cio significherebbe ancor meno distensione del parenchima
dilatato.
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In questo caso invece il sottile ma necessario equilibrio fra I'onda di compressione e il calibro bronchiale si
ristabilisce e la liberazione del muco dalle parte delle aree polmonari piu danneggiate ritorna ad essere ancora possibile.

La manovra consiste di due fasi

a) La fase di mobilizzazione

Gli effetti della terapia con la maschera High PEP si ottengono grazie allaumento del flusso d'aria collaterale alle
aree sotto-ventilate; I'aria espirata da tale aree mobilizzera le secrezioni che le ostruiscono. In piu, un espirazione forzata
contro una resistenza elevata, spostera il volume d'aria intrappolato dalle aree iperdistese a quelle non ostruite ed a quelle
atelettasiche. La mobilizzazione dei depositi di muco adesi, viene anche favorita dalla dilatazione elastica delle vie aeree
sotto pressione.

b) La fase di trasporto

Un coinvolgimento progressivo delle vie aeree periferiche nel settore polmonare a valle, a maggior compressione,
€ un prerequisito essenziale affinché tale metodica sia efficace. E sarebbe bene evitare manovre incomplete dovute ad un
errata resistenza o a tecnica inappropriata.

Ii {I1D in mm.)
O RN 4.5
[."""_‘_‘\\ 4.0
o
=

e e
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Gli effetti positivi che derivano dalla PEP ad alta pressione non si ottengono gratis. Un prezzo da pagare € la
riduzione della velocita del flusso d'aria espiratorio. Anche durante una espirazione forzata “libera” senza resistenza, il
flusso espiratorio si riduce rapidamente verso la periferia bronchiale, in rapporto al rapido aumento dell'area di sezione
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trasversa dei bronchi.. Ne segue che la riduzione della velocita del flusso espiratorio, che e causata dalla resistenza
diminuisce man mano che ci si sposta verso la periferia. Il risultato finale & che le forze che diminuiscono il flusso
espiratorio sono controbilanciate dagli effetti dinamici della compressione espiratoria bronchiale.

Con tutta probabilita, il secondo meccanismo e molto piu efficacie del primo per la liberazione periferica bronchiale.

L'altro prezzo da pagare nella HI-PEP e lo sviluppo di pressioni espiratorie relativamente alte e sostenute. Questo
richiede uno sforzo volontario ad alto consumo di energia muscolare da parte del paziente.

Ne segue che questa fisioterapia toracica non & raccomandata per auto-trattamenti in pazienti defedati, o che
trovano difficile sviluppare alte pressioni espiratorie. Invece la tecnica e ottimale per pazienti in buone condizioni e con una
alimentazione appropriata e che sono motivati a liberare le loro vie aeree in modo efficace, rapidamente e che vi si
applicano con il massimo impegno. Dal punto di vista di chi fornisce I'assistenza, I' HI-PEP € un importante componente
del moderno trattamento della Fibrosi Cistica, caratterizzata da una forte motivazione psicologica e grande dedizione.
L'effetto collaterale di questa tecnica e cioe I'allenamento muscolare in ed espiratorio & gratis e contribuisce a dare un
immagine positiva del corpo al paziente.

Dr. Beatrice Oberwaldner, Leit. Dipl. Physioth.
Klein. Abt.f.Pulmonologie/Allergologie

Univ. Klinik fKinder-u. Jungendheilkunde
Auenbruggerplatz 30

A 8036 Graz Austria

Telefono: +43 3163 852680

Fax: +43 3163 853276

Email: beatrice.oberwaldner@funigraz.ac.at
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Espirazione a pressione positiva oscillante
Flutter - Oscillating PEP Flutter Therapy

Il Flutter VRP1 (VPRI Desitin/Scandipharm Flutter Vario Raw SA) € un apparecchio tascabile che durante la
respirazione genera una pressione positiva oscillante controllata ed interruzioni del flusso espiratorio. Lo scopo
dell'apparecchio e di migliorare la ventilazione polmonare e di facilitare I'espettorazione. L'apparecchio consiste in un
boccaglio (fig.1a), un cono di plastica (figlb), una palla d’acciaio (fig 1c), ed un coperchio perforato (fig 1d). Espirando
attraverso |'apparecchio, il sistema respiratorio subisce una vibrazione profonda scatenata dalle ripetute variazioni del
flusso d'aria espirata e da oscillazioni della pressione endo-bronchiale.

Il VRP1 Flutter ha due principali caratteristiche.

1. Genera una pressione positiva oscillante automaticamente controllata. Il paziente € cosi protetto contro il collasso delle
vie aeree, e da qualsiasi iper-pressione prolungata che si potrebbe avere se la procedura d’'uso non fosse stata eseguita
correttamente o se si fanno ripetute espirazioni forzate.

2. Rende possibile la modulazione della pressione e la frequenza d'oscillazione delle vie aeree. Allineando la frequenza di
risonanza polmonare a quello del paziente (di solito tra 6 e 26Hz), s'inducono vibrazioni massime delle pareti bronchiali
che promuovono la liberazione delle piccole vie aeree, quelle cioé dove si verificano le infezioni e i danni tipici dei
pazienti con CF.

La modulazione del flusso e della pressione oscillante si ottiene come segue, cosi come succede nella procedura
per il Drenaggio Autogeno (AD):

Il paziente dovrebbe sedersi comodamente (fig. 2), tenere Il VRP1 Flutter in modo orizzontale(fig.4), inspirare piu
profondamente possibile, inserire il boccaglio in bocca, trattenere il respiro per 2 o 3 secondi (permettendo l'aria di
distribuirsi equamente nei polmoni e dietro il muco nelle vie aeree molto piccole), chiudere la bocca saldamente intorno al
boccaglio (fig.5) ed espirare normalmente e profondamente, tenendo le guance piatte e contratte, usando il metodo
d'espirazioni addominali non forzate e nello stesso tempo rilassare i muscoli pettorali alti. Ripetere la respirazione
inspirando con il naso ed espirando attraverso I'apparecchio.

Nei successivi tentativi il paziente puo sentire la necessita di muovere l'apparecchio VPRI Flutter (fig. 6)
leggermente in alto (pressione e frequenza piu alta) o in basso (pressione e frequenza piu bassa) di qualche grado finché
non si sente il pieno effetto delle vibrazioni al livello addominale durante il primo stadio del processo d’espirazione
(allineando la frequenza a quello dei propri polmoni). Non & necessario completare un’espirazione piena ogni volta mentre
si espira attraverso il VPRI Flutter.

II trattamento successivo potrebbe dopo alcuni ripetizioni nella posizione seduta (fig.3a), essere fatte anche da
sdraiati (fig.3b), a condizioni che I'angolo del cono rispetto all'orizzontale sia sempre rispettato (30°).

Una seduta di trattamento con I'apparecchio VRP1 Flutter di solito consiste in 10/15 ripetizioni seguita
dall'espettorazione del muco che si ripete finché si sente di aver espettorato tutto il muco (circa 10/15 minuti). Durante
ogni ciclo di 10/15 respirazioni si dovrebbe evitare di tossire fino allultima espirazione, che dovrebbe essere fatta a una
velocita circa doppia della espirazione normale. Questo dovrebbe automaticamente portare alla tosse seguita da
espettorazione di muco. La frequenza e la durata d’ogni trattamento deve essere adattata alla necessita individuale del
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paziente. Il VRP1 Flutter € un apparecchio tascabile e si tiene comodamente in mano rendendola disponibile facilmente in
ogni momento per il paziente.

Patrick Althaus

En Rebaton

1041 Bottens

Switzerland

Telefono: +41-21-882 14 19 Fax:idem
Email: p.althaus@smartfree.ch
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Percussione e drenaggio posturale

Il drenaggio posturale e la percussione (clapping) furono introdotti per la prima volta nel trattamento della Fibrosi
Cistica negli anni '50 e rimangono come pietra miliare nella terapia fino agli anni '80. Il drenaggio posturale consiste nel
posizionare il paziente in una posizione che permette il drenaggio dalla periferia polmonare verso il centro utilizzando anche
la forza gravitazionale. Solitamente si usano da sei a dodici posizioni per il drenaggio a secondo dei lobi 0 segmenti dei
polmoni da liberare. Bambini molto piccoli si posizionano sulle gambe di chi esegue il trattamento. Mentre il bambino
cresce Si possono aggiungere cuscini 0 si usa un appoggio piu resistente su cui il bambino si posiziona per il trattamento.

La percussione e un'aggiunta alla terapia di drenaggio. Durante ogni posizione usata per il drenaggio posturale, si
usa la percussione sul petto della paziente da 3 a circa 10 minuti. A questo seguono esercizi di respirazione profonda, di
espirazione con vibrazione e di huffing. Il trattamento é diviso in due o tre sedute al giorno.

Efficacia

Studi hanno dimostrato che il drenaggio e la percussione possono essere modi efficaci per liberare I'eccessiva
presenza di secrezioni bronchiali in pazienti con la Fibrosi Cistica. Ciononostante richiedono molto tempo, una persona di
sostegno e spesso risultano scomodi per il paziente. Di conseguenza pochi pazienti aderiscono al regime di trattamento.
In pit, alcuni pazienti possono manifestare effetti avversi. Pazienti che hanno uno stato moderato o severo di malattia
polmonare spesso denunciano una desaturazione d'ossigeno mentre effettuano il trattamento di drenaggio e percussione.
In pazienti con reflusso gastroesofageo (Ger), il reflusso e spesso aggravato mentre sono nella posizione con la testa in
basso e questo potenzialmente puod portare all'aspirazione di succhi gastrici.

Modifiche

Mentre la conoscenza della GER nella Fibrosi Cistica € aumentata, molti centri per la CF promuovono 'uso delle
posizioni per il drenaggio posturale modificata o per tutti i loro pazienti o per quelli che hanno GER. Le modifiche possono
includere I'eliminazione delle posizioni con la testa in basso mentre vengono drenati i lobi bassi nella posizione orizzontale
0 con una leggera inclinazione. Ricerche effettuate da Button ed altri, suggeriscono che I'uso delle posizioni del drenaggio
posturale modificato per i bambini piccoli da effetti benefici a lunga scadenza senza danni per il paziente.

Dati gli effetti collaterali e la scarsa aderenza al programma di terapia, il drenaggio posturale ed il clapping sono
stati largamente rimpiazzati dalle altre tecniche terapeutiche come descritte in quest'opuscolo. Oggi questo tipo di
trattamento & usato principalmente con bambini piccoli che non sono in grado di cooperare a pieno per effettuare altri tipi di
fisioterapia. Alcuni paesi preferiscono usare il drenaggio autonomo modificato oppure la PEP Mask anche con bambini
piccoli. Comunque sempre piu spesso si tende ad utilizzare un altro tipo di trattamento.
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3 Esercizio Fisico
Scopi

Essere in forma fisica per un paziente con CF e di grande importanza. Una buona tolleranza fisica, una forza
muscolare buona, una buona mobilita, ed una buona riposta corporea influenzano la qualita della vita, la sensibilita alle
infezioni, la capacita di combattere le infezioni, di sembrare come gli altri e di mantenere una buona attivita durante il
tempo libero. Tenere una postura corretta pud evitare il dolore alla schiena causata da un carico non fisiologico.
L'esercizio fisico non sempre migliora una funzione respiratoria ridotta, ma essere in forma significa che il livello della
capacita lavorativa, puo essere tenuto alto anche se si hanno valori di funzione respiratoria bassi. Anche pazienti che sono
ammalati gravemente possono lavorare part time ed effettuare il loro drenaggio bronchiale da soli.

Diversi tipi d’esercizio fisico dovrebbero essere compresi dall'inizio in un regime di fisioterapia toracica per poter
mantenere un buon funzionamento piuttosto che dover riabilitare la funzione persa. Mantenere la forma fisica spesso &
divertente o almeno gradevole. Il programma fisico e i tipi d’esercizio devono essere adattati per ogni singolo individuo
considerando alcuni fattori come: eta, personalita, interessi, ambiente, capacita fisica e lo stato attuale di salute.

Un buon programma di esercizi dovrebbe includere quelli per la tolleranza fisica, la forza muscolare e la mobilita.
Gli esercizi di mobilita dovrebbero includere il torace. La colonna, il collo e le spalle ma anche le articolazioni di tutto il corpo

L’esercizio fisico puo essere fatto
Associato alla terapia per la liberazione delle vie aeree.
Come parte della terapia per la liberazione delle vie aeree.

1. L’esercizio fisico da associare alla terapia per la liberazione delle vie aeree.

Gli esercizi da associare alla terapia per mobilizzare il muco devono incrementare sia la resistenza muscolare sia la
forza muscolare e gli esercizi per aumentare la mobilita dovrebbero essere individuati secondo obiettivi precisi.
L'allenamento per la resistenza allo sforzo e gli esercizi per incrementare la forza muscolare e gli esercizi di mobilita
articolare dovrebbero essere fatti almeno 3 o 4 volte alla settimana, mentre gli esercizi per la mobilita dovrebbero essere
fatti tutti i giorni. Il programma giornaliero puo variare secondo le singole esigenze. L'allenamento per la resistenza allo
sforzo e gli esercizi per sviluppare i muscoli, non dovrebbero essere fatti durante i periodi di aggravamento della malattia.

2. Esercizio fisico come parte della terapia per la liberazione delle vie aeree.

L'esercizio fisico usato per liberare il muco pud essere un misto tra I'allenamento per aumentare la resistenza allo
sforzo, gli esercizi per incrementare la forza muscolare e gli esercizi per migliorare la elasticita dei tessuti. E’ essenziale
che lintensita del programma sia adattata all'individuo. L'esercizio fisico incrementa la ventilazione e puo aprire le vie
aeree collassate o intasate. Se I'esercizio si fa in posizioni diverse (in piedi, seduti o sdraiati sul fianco o sdraiati sulla
schiena o a pancia in giu) la gravita ha effetti diversi sulle diverse aree polmonari. Una volta staccato il muco dalle pareti
bronchiali questo deve essere rimosso dai polmoni, e percio 'esercizio fisico dovrebbe essere intervallato con AD, FET, o
tosse controllata.

che gli esercizi di liberazione delle vie aeree siano piu efficaci in questo modo. Altri preferiscono intervallare I'esercizio
fisico con delle breve pause per rallentare il respiro e poi usare AD o FET per mobilizzare le secrezioni.
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| vantaggi dell’'uso combinato tra esercizi fisici e AD e FET come terapia per la liberazione delle vie
aeree sono:

1. Rappresenta una tecnica alternativa e una modalita efficace di rimuovere le secrezioni bronchiali in alcuni individui.

2. Risparmio di tempo non obbligando gli ammalati a fare tutti gli esercizi di allenamento dopo aver completato la
terapia per la liberazione delle vie aeree.

3. Per i bambini molto piccoli, quelli che possono gia camminare e quelli gia piu grandini, questa tecnica presenta un
modo piu gradevole di liberare le secrezioni, potendo coinvolgere anche altri bambini, amici e parenti,
assomigliando pit a un gioco che a un lavoro.

Svantaggi

In acuni pazienti (generalmente quelli con broncoostruzione piu severa) I'esercizio pud comportare di “fissare” il
respiro corrente ad un livello piu elevato di CFR per un certo tempo dopo il completamento dello sforzo. La terapia con
farmaci broncodilatatori prima dello sforzo non sempre migliora la situazione. Pause lunghe sono richieste prima che il
respiro e la zona toracica diventi rilassata a sufficienza per rimuovere le secrezioni con l'aiuto di AD o FET. Per questi
pazienti, I'esercizio fisico come terapia per la liberazione delle vie aeree, diventa meno efficiente e porta via tempo. Un
metodo alternativo 0 una combinazione di metodi, di solito funziona meglio e a volte gli esercizi si aggiungono solo in un
secondo tempo.

Esercizi generali

La malnutrizione puo causare una riduzione di massa muscolare. Pazienti malnutriti o con il peso in diminuzione,

dall'allenamento per la resistenza allo sforzo né dagli esercizi per il rafforzamento muscolare.

Un programma nutrizionale di supporto deve essere iniziato insieme al programma per gli esercizi. Esercizi per la
mobilita dovrebbero essere fatti in ogni caso, poiché non dipendente dallo stato nutrizionale e la mobilita & molto difficile da
recuperare una volta persa.

Alcuni pazienti possono sviluppare uno spasmo bronchiale indotto. Questo non accade sempre poiché in qualche
modo é dipendente alla condizione generale. Coloro che trovano beneficio inalando un bronco-dilatatore come il sodio-
cromoglicato dovrebbero usarlo prima di fare esercizio fisico.

| pazienti che presentano una desaturazione a valori inferiori al 90% dovrebbero ricevere supplemento di ossigeno,
per evitare che il training prescritto induca effetti negativi. Decidere di fare gli esercizi di resistenza allo sforzo in questi casi
e basato sulla capacita funzionale del paziente e deve adattarsi a questa in modo da non portare la saturazione al di sotto
del 90%.

Louise Lannefos

Departmente of Respiratory Medicine

University Hospital of Lund

SE 221 85 Lund, Sweden

Telefono: +464 617 1000 beepe 5152 Fax:+464 613 2095
Email: louise.lannefors@Iung.lu.se
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4 Terapia Inalatoria

La terapia inalatoria & un elemento molto importante del trattamento della Fibrosi Cistica. Deve essere eseguita con
il fisioterapista e spesso l'inalazione va eseguita insieme alle tecniche per la liberazione delle vie aeree. Nell'uso della
terapia inalatoria ci sono tre cose da considerare:

1. Il motivo dellinalazione

2. Il metodo per farla

3. Laposizione e la tecnica di respirazione

1. Lo scopo dell’inalazione

a. Broncodilatatori Alcuni beta 2 agonisti sono usati prima della fisioterapia per ridurre la costrizione
bronchiale, diminuiscono cosi la resistenza aerea e promuovono una piu facile liberazione delle secrezioni.

b. Steroidi per aerosol Questi si usano per tentare di ridurre Iinfiammazione e l'edema della mucosa delle
vie aeree superiori. L'effetto non & immediato, e per raggiungere qualche beneficio &€ necessario un trattamento
giornaliero regolare. Normalmente gli steroidi si somministrano dopo la fisioterapia nella speranza che una volta
liberate le vie aeree dalle secrezioni, lo steroide vi sara veicolato con maggior efficacia.

c. Antibiotici Gli antibiotici si usano per via inalatoria per il loro effetto topico sui batteri contenuti nel muco.
Normalmente si somministrano immediatamente dopo la fisioterapia per incrementarne la distribuzione alle parti
periferiche dei polmoni. Senza un'adeguata liberazione delle vie aeree ostruite dal muco la loro veicolazione ne
risulterebbe oltremodo ridotta.

d. Mucolitici Includono anche soluzioni saline ipertoniche ed isotoniche, Alfadorase, amiloride ed UTP. Gli
ipertonici salinici dimostrano di incrementare la liberazione delle vie aeree ma possono indurre la costrizione
bronchiale in paziente con vie aeree iperreattive. Il Dnase (Pulmozyme) € raccomandato solo con alcuni
nebulizzatori. Non c'é ad oggi una conferma se il Dnase sia piu efficace se somministrato prima o dopo la
fisioterapia.

2. Modi per 'amministrazione
Se vogliamo far arrivare la particella nebulizzata sin negli alveoli & importante che la sua misura sia inferiore a 5
micron. Le particelle sino a 10 micron si depositano soltanto nelle vie aeree superiori.

a. Inalatori Inalatori a polvere o predosati (Power and Metered Dose MDI). Vi sono differenti forme di inalatori.
Alcuni sono caricati con una capsula che € perforata prima che ciascuna dose sia somministrata. Altri sono caricati
fino a 200 dosi e ciascuna dose € preparata e pronta per la somministrazione. Con gli inalatori a polvere & richiesto
un ottimale flusso inspiratorio per portare la polvere dallo strumento alla bocca e permetterne la deposizione nei
polmoni. Gli inalatori spray predosati (MDI) hanno una velocita di 70m/h con la maggiore parte delle particelle
depositate nelle faringe. Per usare gli inalatori in modo efficace, € necessaria una buona coordinazione ed
un’ottima tecnica di respirazione. E’ necessario quindi che il fisioterapista spenda tempo per educare il paziente a
una tecnica corretta. La loro efficacia & marcatamente incrementata quando vi si abbina uno spaziatore. Lo
spaziatore incrementa il deposito dell'aerosol e funge da serbatoio. Nei bambini molto piccoli allo spaziatore si
puo attaccare una maschera facciale.

b. Nebulizzatori Esistono due tipi di nebulizzatori: il Jet e I'Ultrasonico. | nebulizzatori jet sono molto popolari,
ma devono essere usati con un apposito compressore perché la misura della particella dipende dal rapporto tra il
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flusso del gas portante ed il volume della soluzione. Tipicamente il flusso del gas € tra 4 e 8 litri al min con una
pressione di 0.7-2.0 bar. Se si cambia uno dei componenti del sistema di nebulizzazione, cambia anche la resa e
I'efficacia nella distribuzione del farmaco. | nebulizzatori usa e getta non sono consigliati per uso domestico perché
spesso non funzionano correttamente. Piu recentemente la MMAD (Mass Median Aerodynamic Diameter) ci da
Iindicazione piu utile di quale sistema di nebulizzazione sia il migliore per depositare la particella medicinale. Un
nuovo standard Europeo per la valutazione del funzionamento del nebulizzatore verra pubblicato a breve e
dovrebbe essere di grande utilita per il medico/paramedico nella raccomandazione di quale nebulizzatore usare.
Nei nebulizzatori ultrasonici, la misura della particella € influenzata dalla frequenza di oscillazione del cristallo e di
conseguenza ¢ indispensabile un uso corretto.

Posizionamento del paziente e modalita di respirazione

Quando si usano gli inalatori, il paziente dovrebbe essere seduto bene con la schiena diritta e dovrebbe usare la
respirazione addominale rilassata. Gli inalatori spray predosati MDI richiedono una profonda inspirazione, e un
apnea di 5-10 secondi. | nebulizzatori possono essere usati mentre si respira con la respirazione addominale
rilassata. Alternativamente, il paziente puo fare le manovre di drenaggio autogeno mentre usa il nebulizzatore.
Nei casi dove la patologia interessa una sola parte del polmone, il fisioterapista pud scegliere una posizione
alternativa per ottenere un aumento della ventilazione per la sola parte del polmone interessata.

La pulizia

Alcuni studi hanno indicato che nei nebulizzatori e negli accessori si possono sviluppare colonie batteriche con
contaminazione delle vie aeree. Una linea guida rigida per la pulizia dell'apparecchio deve comprendere una
buona sterilizzazione anche quando questa viene fatta in casa. Un metodo raccomandata per la pulizie e di tenere
il nebulizzatore e gli accessori a bagno con 1 parte di aceto e 3 parti d'acqua per mezz'ora e poi far asciugare
allaria.

Maggie Mcllwaine
Physiotherapy Department
B.C.’s Childrens Hospital
Vancouver, Canada
Telefono: +1 604 875 2123
Fax: +1 604 875 2349

Email: mmcilwaine@cw.bc.ca
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5 1l Gruppo Internazionale di Fisioterapia per la Fibrosi Cistica

Il Gruppo Internazionale di Fisioterapia per la Fibrosi Cistica (IPG/CF) e una commissione internazionale di lavoro fondato
nel 1986. L'IPG/CF e costituita da un rappresentante per nazione. Tutti i paesi che lo richiedono possono diventarne
membri. La IPG/CF & membro della SMAC (Scientific/Medical Advisory Council - Commissione e Consiglio
Medico/Scientifico dell’Associazione CF Internazionale (Mucoviscidosis) (ICF(M)A).

Gli Obiettivi della IPG/CF sono

oL

Incoraggiare alti standard nella pratica della fisioterapia nel trattamento di pazienti con la Fibrosi Cistica(CF).
Promuovere una ricerca rigorosa nella fisioterapia per pazienti con CF.

Divulgare l'informazione e la conoscenza della pratica della fisioterapia nei trattamenti di pazienti di CF.
Promuovere la comunicazione tra persone nella Commissione e Consiglio Medico/Scientific Internazionale ed altri
gruppi d'interesse sulla respirazione in tutto il mondo.

Promuovere la conoscenza e la comprensione della CF nel mondo medico, nei professionisti collegati e nelle
persone coinvolte anche al di fuori del mondo medico professionale.

Rappresentare i fisioterapisti nello SMAC.

| compiti dei rappresentanti nazionali sono

o

5.

Fino dove possibile, tenere alti gli obiettivi della IPC/CF nella propria nazione.

Divulgare in modo appropriato I'informazione dalla Commissione alle persone interessate nel proprio paese.
Presentare un rapporto annuale scritto alla Commissione nel Meeting Generale Annuale della IPG/CF per la
presentazione e stampa del Newsletter.

Inviare il contributo annuale previsto per nazione, ed altre donazioni al Tesorerie della Commissione entro il 31
Marzo di ogni anno.

Ricevere corrispondenza dalla Commissione, tipo la Newsletter due volte all'anno.

Una lista dei rappresentanti nazionali puo essere richiesta alla segreteria dell'lPG/CF o a qualsiasi membro della IPG/CF.

Questo opuscolo e disponibile presso la segreteria IPG/CF e della CFW

info@cfww.org
www.ipg-cf.fw.hu

www.cfww.org
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